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Хроническая воспалительная демиелинизирующая 
полинейропатия (ХВДП) — заболевание перифериче-
ских нервов аутоиммунной природы, поражающее как 
взрослых, так и детей. Распространенность ХВДП, 
оцененная по данным большой популяции взрослых, 
составляет 1,0−1,9 на 100 тыс. человек. В этой же по-
пуляции частота случаев ХВДП среди пациентов до 
20 лет была значительно меньше — 0,48 на 100 тыс. [1]. 
При анализе возрастного распределения встречае-
мость ХВДП в японской популяции была следующей: 
в группе от 0 до 15 лет — 0,06, в возрасте 15−55 лет — 
0,4 и среди лиц 55 лет и старше — 0,73 на 100 тыс. [2]. 
В упомянутом выше исследовании в возрастной груп-
пе 0−9 лет получены более высокие цифры — 
0,23 на 100 тыс., а в группе 10−19 лет — 0,48 [1]. Опи-
саны случаи конгенитальной [3] и неонатальной 
ХВДП [4]. Представления о ХВДП у детей как о за-
болевании, сходном по своим механизмам с формами 
у взрослых, но встречающемся реже, основаны на ра-
ботах, охватывающих небольшое число пациентов, 
и даже на описаниях отдельных случаев [5].
В основу статьи положен анализ 5 случаев ХВДП 
у детей (3 девочки и 2 мальчика) в возрасте от 5 до 17 лет 
с продолжительностью наблюдения от 3 до 6 лет (см. 
таблицу). Диагноз ХВДП устанавливался в разных кли-
никах России, там же проводилось начальное лечение; 
в последующем все пациенты в разные периоды госпи-
тализировались в отделение психоневрологии НИИ пе-
диатрии НЦЗД РАМН. У 2 пациентов дебют болезни 
пришелся на первое десятилетие жизни (5 лет), в осталь-
ных 3 случаях — на возраст 10−12 лет.
Начало заболевания ни в одном случае нельзя бы-
ло четко связать с интеркуррентными инфекциями, 
травмами или оперативным лечением. Клинические 
проявления заболевания были в целом типичными для 
ХВДП. В дебюте обычно отмечались слабость мышц 
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дистальных и проксимальных отделов конечностей, 
нарушение походки, а также чувствительные наруше-
ния в виде онемения дистальных отделов рук и ног. 
Заболевание во всех случаях характеризовалось мед-
ленным, прогрессирующим течением. У 1 пациента 
(в нашем случае пример 2) дистальные парезы сопро-
вождались глазодвигательными нарушениями в дебю-
те. Большинству детей было проведено нейрофизио-
логическое обследование, анализ цереброспинальной 
жидкости (ЦСЖ). Клинические и электромиографи-
ческие (ЭМГ) характеристики обследованных детей 
представлены в таблице.
Анализ начала заболевания показал, что у 4 паци-
ентов основные клинические изменения становились 
очевидными уже в течение 4−8 нед от появления пер-
вых симптомов, причем во всех случаях причиной 
обращения к врачу было нарушение походки ребенка.
Сроки постановки окончательного диагноза варьи-
ровали от 3 мес до 1 года. У 3 пациентов (примеры 2, 3, 4) 
диагноз аутоиммунного заболевания периферических 
нервов был заподозрен уже на 8−12-й неделях болезни 
и проведенные ЭМГ-исследования выявили генерали-
зованные изменения по демиелинизирующему типу в 
виде снижения скорости распространения возбужде-
ния (СРВ) по моторным и сенсорным волокнам. В со-
вокупности с клиническими изменениями это послужи-
ло основанием постановки диагноза ХВДП. 
У 2 пациентов (примеры 1 и 5), чтобы поставить диагноз, 
потребовалось больше времени (12 и 9 мес от начала 
первых симптомов соответственно).
Всем больным по мере установления диагноза 
ХВДП в качестве стартовой терапии назначались кор-
тикостероиды (КС). На разных этапах дополнительно 
назначали препараты внутривенного иммуноглобули-
на человека (ВВИГ) и плазмаферез (ПФ). Эффект как 
от КС, так и в ее комбинации с ВВИГ и ПФ с разной 
степенью компенсации неврологического дефекта был 
отмечен независимо от того, на каких сроках болезни 
было начато лечение.
Ниже приведены 2 клинических примера, в кото-
рых наиболее полно отражены характерные черты 
течения ХВДП у детей.
Клинический пример 1. Пациентка К., 17 лет, бере-
менность у матери протекала с угрозой прерывания на 
9-й и 30-й неделях, роды в срок, самостоятельные. 
Масса при рождении 3100 г, длина 51 см. С рождения 
наблюдалась неврологом по месту жительства с диа-
гнозом: перинатальное поражение центральной нерв-
ной системы (ЦНС), синдром двигательных наруше-
ний (нижний монопарез справа). В возрасте 11 лет 
появились жалобы на онемение и снижение чувстви-
тельности в левой стопе, нарушение походки и сла-
бость дистальных мышц обеих ног. С учетом перина-
тального анамнеза невролог по месту жительства 
поставил диагноз: резидуальная энцефалопатия, ниж-
ний парапарез, выраженнее слева. Назначен актовегин 
по 2,0 мл № 10, внутримышечно. Через 4 нед наблю-
дения отмечено улучшение состояния, и в течение 
года пациентка к неврологу не обращалась. В возрасте 
12 лет снова появились жалобы на онемение в стопах, 
слабость в дистальных отделах ног, затруднение при 
ходьбе и дополнительно присоединилась симптомати-
ка в руках в виде снижения чувствительности в кистях. 
Симптомы нарастали в течение 3 нед по «восходяще-
му» типу. Обследована по месту жительства. Магнитно-
резонансная томография (МРТ) головного и спинного 
мозга патологии не выявила. Впервые проведено 
ЭМГ-исследование, выявившее снижение СРВ по 
периферическим моторным нервам, и был поставлен 
диагноз ХВДП.
За все время последующего наблюдения пациент-
ка перенесла 5 обострений. Течение заболевания 
и способы терапии пациентки К. (пример 1) приведе-
ны на рис. 1.
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Рис. 1. Схема течения ХВДП пациентки К. (пример 1). Здесь и на рис. 4: 
 — обострения; СР — спонтанная ремиссия; МР — медикаментозная 
ремиссия; КСТ — кортикостероидная терапия в максимальной дозе; 
Поддерживающая доза — преднизолон per os в уменьшенной или под-
держивающей дозе; ПФ — плазмаферез; ВВИГ — внутривенный имму-
ноглобулин человека
Второе обострение купировалось коротким курсом 
КСТ, давшем четкую положительную динамику: пред-
низолон в дозе 1 мг/кг массы тела с последующей 
быстрой отменой препарата в течение 3 нед по дости-
жении клинического эффекта. Следует отметить, что 
моторные функции на фоне лечения существенно 
улучшились, но полностью не восстановились, про-
должительность неполной ремиссии составила 6 мес. 
При 3-м обострении, помимо КСТ в тех же дозах, 
дополнительно был проведен курс ПФ. КСТ уже была 
более продолжительной. В результате лечения достиг-
нута неполная ремиссия, но на этот раз продолжитель-
ностью в 2 раза больше — 1 год 2 мес. Доза преднизо-
лона постепенно снижена до полной отмены, что 
привело через 2 нед к 4-му обострению. В этот момент 
впервые в лечении была использована монотерапия 
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ВВИГ (интратект) в дозе 2 г/кг, что привело к непол-
ной ремиссии длительностью 8 мес, в течение которых 
пациентка не получала никакого патогенетического 
лечения.
Очередное, 5-е обострение было самым тяжелым 
за все время наблюдения: пациентка не могла само-
стоятельно передвигаться и обходиться без посторон-
ней помощи из-за выраженного вялого тетрапареза. 
Госпитализирована в НЦЗД РАМН, где с учетом тяже-
сти состояния и частоты обострений ХВДП был про-
веден курс ПФ с последующим назначением КС в до-
зе 1,5 мг/кг массы тела, а в связи с отсутствием 
значимого положительно эффекта в течение 4 нед до-
полнительно проведен курс ВВИГ (интратект) в дозе 
2 г/кг. Интенсивная терапия при 5-м обострении дала 
более продолжительный результат: неполная, но также 
значимая медикаментозная ремиссия на фоне под-
держивающей дозы преднизолона 10 мг через день 
продолжалась почти 2 года. На данном этапе с родите-
лями девочки обсуждался вопрос о необходимости 
повторных курсов ВВИГ для поддержания достигну-
того результата, однако лечение оказалось невозмож-
ным в связи с отсутствием финансовых возможностей. 
Следует отметить, что в этой ситуации безусловно 
оправдано продолжительное лечение КС в меньших 
дозах с присоединением препарата 2-й линии — аза-
тиоприна в дозе 100 мг/сут, целесообразность назна-
чения которого была уже очевидна после 2-го или 3-го 
обострения (на фоне терапии оставался значимый не-
врологический дефицит). Однако родители пациентки 
отказались от назначения азатиоприна в связи с его 
возможными отрицательными эффектами. Прием 
преднизолона в поддерживающей дозе 10 мг через день 
и недостаточно жесткое соблюдение безуглеводной 
диеты привели к увеличению массы тела, появлению 
акне и стрий на бедрах. Пациентка самостоятельно 
приняла решение и отменила КСТ, что через несколь-
ко недель привело к очередному, 6-му обострению. Для 
его купирования вновь была назначена комбинация 
ВВИГ и КС. Удалось добиться значимой, но неполной 
ремиссии. В дальнейшем пациентка выбыла из-под 
нашего наблюдения.
Клинический пример 2. Пациентка Кл.,11 лет 9 мес. 
от 2-й беременности (первая беременность — сын, 
15 лет, здоров), протекавшей с отеками нижних конеч-
ностей в III триместре, нормальные срочные роды. 
 Масса при рождении 3050 г, длина 49 см. Раннее пси-
хомоторное развитие — без особенностей. В анамнезе — 
ветряная оспа.
В возрасте 5 лет на фоне полного благополучия 
у пациентки развивается диплопия с ограничением 
движения левого глазного яблока кнаружи, а в течение 
последующих 3 нед развивается слабость мышц ног 
с нарушением походки. МРТ головного мозга откло-
нений от нормы не выявила. Пациентка была госпи-
тализирована в Клиническую инфекционную больни-
цу № 1 г. Москвы с направительным диагнозом: вялый 
нижний парапарез. В связи с подозрением на полиней-
ропатию была проведена электронеймиография 
(ЭНМГ), выявившая генерализованное демиелинизи-
рующее поражение периферических нервов с преиму-
щественным вовлечением нервов ног (рис. 2 и 3).
При остром начале заболевания девочка была кон-
сультирована в Медико-генетическом научном центре 
РАМН, исключена демиелинизирующая наследствен-
ная моторно-сенсорная нейропатия (тип 1А) — не 
обнаружена дупликация на хромосоме 17р11.2-р12. 
С учетом острого начала заболевания пациентке был 
поставлен диагноз: синдром Гийена—Барре (СГБ), но 
при этом был назначен метипред в дозе 8 мг/сут про-
должительностью приема 4 нед с постепенным сниже-
нием вплоть до отмены на фоне улучшения состояния. 
Достигнутое улучшение было расценено как выздоров-
ление. Удовлетворительное состояние отмечалось в те-
чение последующих 5 лет, хотя родители отметили 
снижение общей двигательной активности ребенка. 
Повторная ЭМГ не проводилась.
В возрасте 10 лет вновь появилась слабость дис-
тальных отделов ног и впервые — дистальное онеме-
ние в руках, ногах и изменения почерка. Консульти-
рована в Университетской детской клинике г. Цюриха 
(Швейцария), где методом ЭМГ были выявлены при-
знаки генерализованной демиелинизирующей поли-
Дистальная латентность — 4,6 мс
СРВ:
дистальная — 15,4 м/с
проксимальная — 29,7 м/с
Амплитуда М‑ответа:
тыл стопы — 3,2 мВ
головка малоберцовой кости — 1,0 мВ
подколенная ямка — 0,5 мВ
Рис. 2. Результаты ЭМГ-исследования пациентки Кл. (пример 2, де-
бют заболевания). Стимуляция правого малоберцового нерва в 3 точках 
(тыл стопы, головка малоберцовой кости, подколенная ямка) в дебюте 
заболевания. Отведение с короткого разгибателя пальцев стопы. От-
мечается выраженное снижение СРВ, незначительное увеличение дис-
тальной латентности М-ответа, снижение амплитуды с проксималь-
ных точек стимуляции
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нейропатии с поражением моторных и сенсорных 
нервных волокон, на основании чего был поставлен 
диагноз ХВДП. Пациентке был проведен курс пульс-
терапии метипредом в дозе 250 мг № 4, внутривенно, 
затем по 125 мг № 1 и 80 мг № 1, с последующим перо-
ральным приемом в дозе 16 мг в течение 2 дней, 14 мг 
в течение еще 2 дней и с дальнейшим снижением 
(по 2 мг через день) до полной отмены. Такая схема 
КСТ привела к кратковременному положительному 
эффекту, но восстановление осталось неполным: па-
циентка с трудом вставала на пятки, быстро уставала.
Течение заболевания и методы терапии у пациент-
ки Кл. (пример 2) приведены на рис. 4.
Через 4 мес, несмотря на проведенное лечение, 
развивается очередное обострение — увеличивается 
слабость проксимальных и дистальных отделов ног, 
слабость кистей. При этом, так же как и в дебюте бо-
лезни, изменения нарастали быстро и достигли своего 
максимума в течение 20 дней от момента начала обо-
стрения. Пациентка была консультирована в НЦЗД 
РАМН. При осмотре: ходит с трудом, не стоит на но-
сках и пятках, встает со стула с помощью рук, сухо-
жильные рефлексы с рук и ног не вызываются. Впер-
вые были выявлены нефиксированные контрактуры 
голеностопных суставов, что свидетельствовало о дли-
тельно сохраняющемся дистальном парезе стоп. ЭМГ 
выявила генерализованное демиелинизирующее по-
ражение как моторных, так и сенсорных волокон пе-
риферических нервов; регистрировались блоки про-
ведения в проксимальных сегментах нервов, 
изменение формы и дисперсия М-ответов (рис. 5−7). 
Была незамедлительно начата КСТ преднизолоном 
в дозе 1,5 мг/кг/сут в 1 прием по схеме через день.
На фоне КСТ через 1,5 мес была отмечена четкая 
положительная динамика в виде нарастания силы 
мышц конечностей; появилось тыльное сгибание стоп; 
девочка смогла впервые встать на носки и с корточек 
без дополнительной опоры; сухожильные рефлексы 
с рук и ног по-прежнему не вызывались. Через 5 мес 
на фоне снижения дозы преднизолона до поддержи-
вающей (20 мг/сут) клинически продолжалась поло-
жительная динамика — увеличивалась сила мышц рук 
и ног. По данным ЭМГ: уменьшились изменения дис-
тальной латентности и увеличились значения ампли-
туды М-ответов, увеличилась СРВ по периферическим 
двигательным и чувствительным нервам. Однако по-
явились начальные проявления синдрома Кушинга 
в виде округления лица, гипертрихоза, что явилось 
причиной самостоятельного прекращения приема 
преднизолона в поддерживающей дозе.
В течение 1 года и 1 мес от момента купирования 
3-го обострения субъективно состояние было удовлет-
ворительным, но при этом родители отмечали, что 
общая двигательная активность ребенка значительно 
снизилась: не участвует в общих играх с другими деть-
ми из-за снижения толерантности к физическим на-
грузкам, а также наличия парезов и контрактур голе-
ностопных суставов. В возрасте 11 лет 5 мес отмечено 
очередное (4-е) обострение. Госпитализирована 
в НЦЗД РАМН. При осмотре: объем активных движе-
ний ограничен (плохо ходит на носках, не стоит на 
пятках, не встает со стула без помощи рук), контрак-
туры голеностопных суставов. Пациентке был назна-
чен 5-дневный курс ВВИГ (интратект) в дозе 2,0 г/кг 
массы тела. Положительная динамика на лечение бы-
ла недостаточной, поэтому через 1 мес после введения 
ВВИГ было решено назначить преднизолон по 60 мг 
(1,5 мг/кг/сут) ежедневно per os, однократно утром. 
Параллельно с этим с интервалами в 6 нед были до-
полнительно проведены 2 курса ВВИГ (интратект) 
в суммарной дозе 2,0 г/кг массы тела с четким поло-
жительным эффектом. Доза преднизолона постепенно 
Дистальная латентность — 7,9 мс
СРВ — 18,0 м/с
Амплитуда М‑ответа:
медиальная лодыжка — 0,9 мВ
подколенная ямка — 0,4 мВ
Рис. 3. Результаты ЭМГ-исследования пациентки Кл. (пример 2, де-
бют заболевания). Стимуляция правого большеберцового нерва в 2 точ-
ках (медиальная лодыжка, подколенная ямка). Отведение с мышцы, 
отводящей большой палец стопы. Отмечается увеличение дистальной 
латентности М-ответа, выраженное снижение СРВ, резкое снижение 
амплитуды М-ответа, увеличение длительности М-ответов 
и изменение их формы
Рис. 4. Схема течения ХВДП у пациентки Кл. (пример 2)
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снижалась до поддерживающей — 30 мг через день. 
На фоне комбинированного лечения отмечалось зна-
чительное улучшение двигательных функций. В на-
стоящее время (май 2012 г.) девочка продолжает по-
лучать поддерживающую дозу преднизолона — 30 мг 
через день. На фоне лечения отмечается отсутствие 
чувствительных симптомов, сила в мышцах рук — до 
5 баллов, сохраняется дистальный парез разгибателей 
стопы (3−4 балла). Сухожильные рефлексы с конеч-
Правый срединный нерв
Дистальная латентность — 2,5 мс
СРВ:
дистальная — 10,1 м/с
Амплитуда М‑ответа:
запястье — 5,7 мВ
локоть — 1,5 мВ
Левый срединный нерв
Дистальная латентность — 2,4 мс
СРВ:
дистальная — 12,4 м/с
Амплитуда М‑ответа:
запястье — 6,3 мВ
локоть — 1,3 мВ
Рис. 5. Результаты ЭМГ-исследования пациентки Кл. (случай 2, обострение 3). Стимуляция срединного нерва в 2 точках (запястье, локоть) 
с обеих сторон. Отведение с мышцы, отводящей I палец кисти. Отмечается значительное увеличение дистальной латентности, выраженное 
снижение СРВ и наличие блоков проведения импульса
Дистальная латентность — 2,5 мс
СРВ:
дистальная — 33,9 м/с
ниже локтя — выше локтя — 7,4 м/с
проксимальная — 22,2 м/с
Амплитуда М‑ответа:
дистальная — 1,8 мВ
ниже локтя — 1,0 мВ
выше локтя — 0,7 мВ
подмышечная ямка — 0,5 мВ
Рис. 6. Результаты ЭМГ-исследования пациентки Кл. (случай 2, обо-
стрение 3). Стимуляция правого локтевого нерва в 4 точках (запястье, 
ниже локтя, выше локтя, подмышечная ямка). Отведение с мышцы, 
отводящей V палец кисти. Отмечаются резкое снижение СРВ и ис-
кажение формы М-ответов, что связано с повышенной временной 
дисперсией при стимуляции в области локтя и подмышечной ямки
Дистальная латентность — 3,9 мс
СРВ — 22,3 м/с
Амплитуда М‑ответа:
медиальная лодыжка — 0,8 мВ
подколенная ямка — 0,4 мВ
Рис. 7. Результаты ЭМГ-исследования пациентки Кл. (случай 2, обо-
стрение 3). Стимуляция правого большеберцового нерва в 2 точках 
(медиальная лодыжка, подколенная ямка). Отведение с мышцы, отво-
дящей I палец стопы. Отмечается грубое снижение СРВ, резкое сни-
жение амплитуды М-ответа, увеличение длительности М-ответов 
и изменение его формы (грубая псевдо- и полифазия М-ответа), увели-
ченная временная дисперсия М-ответов.
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ностей отсутствуют. Проводимые регулярные занятия 
с методистом по лебечной физкультуре привели 
к уменьшению выраженности контрактур голеностоп-
ных суставов. Соблюдает жесткую безуглеводную  диету. 
Из побочных эффектов КСТ отмечается незначитель-
ный гирсутизм. В ближайшее время планируется гос-
питализация ребенка для проведения контрольного 
обследования и коррекции терапии.
Обсуждение
По данным литературы, у 20 % больных с ХВДП 
первые симптомы болезни отмечались до 20 лет [6], 
в то время как при рассмотрении группы из 92 паци-
ентов у 10 диагноз был установлен в возрасте до 
10 лет [7]. Точное начало болезни часто установить 
трудно, тем более у ребенка, поскольку начальные 
симптомы минимальны в проявлениях и, как правило, 
нарастают крайне медленно. Приведенные данные 
литературы [8, 9] и наши собственные наблюдения 
показали, что в большинстве случаев дебют ХВДП 
приходится на возраст до 10 лет. Установление диа-
гноза ХВДП всегда представляет значительные труд-
ности у взрослых, тем более у детей.
Начало ХВДП часто связывают с интеркуррентны-
ми инфекциями или с иммунизацией, так у 33−57 % 
детей развитие болезни отмечалось в течение месяца 
после перенесенной инфекции или вакцинации [8, 10]. 
Описан дебют ХВДП через несколько дней или недель 
после инфекций верхних дыхательных путей [11, 12], 
инфекции ЖКТ, травм и хирургических вмеша-
тельств [13]. Следует отметить, что у детей с острой 
воспалительной демиелинизирующей полинейропа-
тией (ОВДП) инфекционные события предшествуют 
болезни в большем числе случаев — до 60−80 % случа-
ев [14]. В случаях, оказавшихся в зоне нашего внима-
ния, ХВДП развивалась без каких-либо предшествую-
щих инфекций или иных событий.
Течение ХВДП может быть разным: в дебюте за-
болевание может протекать бессимптомно в течение 
нескольких месяцев или, наоборот, развитие симпто-
мов может быть быстрым с повторными острыми 
эпизодами [15]. Самыми распространенными жалоба-
ми, с которыми дети с ХВДП приходят к врачу, явля-
ются нарушения походки и частые падения. Это свя-
зано с нарушением преимущественно двигательной 
иннервации проксимальных и дистальных мышц ниж-
них конечностей, что прослеживалось и в нашей груп-
пе пациентов (см. таблицу), а также с тем, что чувстви-
тельные расстройства у детей менее очевидны. Сла-
бость мышц верхних конечностей, тремор рук, атаксия 
также наблюдаются у ряда пациентов. Сухожильные 
рефлексы всегда снижены или отсутствуют [14, 16, 17]. 
По крайне мере 1/3 детей с ХВДП имеет расстройства 
чувствительности — парестезии, дизестезии, наруше-
ния глубокой чувствительности и др. [12,14, 15, 17, 18]. 
Поражение черепных нервов, слабость дыхательной 
мускулатуры, дисфункция вегетативной нервной сис-
темы не являются типичными проявлениями у детей, 
однако в даже в небольшой серии наших наблюдений 
в 20 % случаев (1 больной из 5) в дебюте болезни 
 отмечалось вовлечение глазодвигательных нервов 
(см. таблицу).
Сопоставление симптомов и особенностей течения 
ХВДП взрослых и детей проводилось несколькими кол-
лективами [8, 15, 19−21]. В целом авторы сходятся во 
мнении, что некоторые отличия ХВДП у детей относи-
тельно взрослых все же существуют: 1) начальные сим-
птомы проявляются более ярко и развиваются быстрее; 
2) чаще всего заболевание проявляется нарушением по-
ходки; 3) первые неврологические проявления у детей 
более выражены, чем у взрослых; 4) ремиттирующее 
течение встречается у детей чаще, чем у взрослых; 
5) у детей заболевание имеет более благоприятный про-
гноз. В представленных 5 случаях это находит свое под-
тверждение только для первых четырех пунктов. Сужде-
ние относительно более благоприятного прогноза ХВДП 
у детей наш опыт подтвердить не может, поскольку про-
должительность наблюдения была небольшой, а под-
ходы к лечению (см. ниже) не соответствовали между-
народным стандартам.
Несмотря на то, что, так же как и у взрослых, у детей 
имеется относительно медленное развитие заболевания, 
в 16 % случаев заболевание может иметь острое начало 
(т. н. ХВДП с острым началом), не отличимое от СГБ 
(ОВДП) [19], что и продемонстрировано в примере 2. 
Разграничение ХВДП и СГБ в этой ситуации является 
достаточно трудным, если вообще возможным. Некото-
рые авторы считают, что уточнение анамнеза с выявле-
нием слабости лицевых мышц и дыхательной мускула-
туры, болевых расстройств, дисфункций вегетативной 
нервной системы в большей степени указывает на ОВДП 
[14, 16]. Отличительной особенностью ХВДП по срав-
нению с СГБ является отчетливый эффект КСТ, которая 
при ОВДП не только не эффективна, но также удлиняет 
процесс восстановления и способствуют формированию 
стойкого двигательного дефицита. В примере 2, был 
установлен диагноз СГБ и ошибочно назначен мети-
пред. В соответствие с международными рекомендация-
ми назначение КСТ в этом случае является некоррект-
ным в связи неэффективностью данного вида терапии 
при этой патологии [22]. Положительный и быстрый 
эффект КСТ тем более должен был насторожить врача 
в пользу иного типа заболевания, а именно хронической 
ауто иммунной патологии — ХВДП, возможно с острым 
началом [19].
В примере 1 начало болезни, с учетом анамнеза, 
было расценено как проявление резидуальных изме-
нений, а назначение препарата (актовегин), не влияю-
щего патогенетические механизмы такого заболевания 
как ХВДП, совпало со спонтанной ремиссией, что 
почти на год отстрочило установление правильного 
диагноза. Клинический анализ симптомов, выходящих 
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за рамки резидуальных изменений, должен был на-
сторожить врача в плане поражения периферических 
нервов, и пациента следовало направить на ЭМГ-
исследование.
Считается, что сегодня три метода могут помочь 
в диагностике классических форм ХВДП: ЭМГ, анализ 
ЦСЖ и МРТ с визуализацией корешков спинного 
мозга [10]. Биопсия нерва применяется только в слож-
ных диагностических случаях и не является обязатель-
ной для установки диагноза ХВДП. У детей биопсия 
используется исключительно в случаях, когда иные 
диагностические подходы оказались безрезультатны-
ми [16]. Тем не менее известно, что при ХВДП аутоим-
мунные воспалительные процессы опосредованы на-
рушениями как на клеточном, так и на гуморальном 
звене иммунной системы. Проявления демиелиниза-
ции могут наблюдаться на любом отрезке перифери-
ческого нерва от спинномозговых корешков до его 
дистальных участков. Помимо демиелинизации в био-
птатах икроножного нерва были выявлены воспали-
тельные инфильтраты и отек подоболочечного про-
странства нерва. Хроническое течение болезни может 
ассоциироваться с формированием «луковичной го-
ловки», что связано с пролиферацией Шванновских 
клеток при повторяющихся процессах демиелиниза-
ции и ремиелинизации [8, 15, 16, 23].
Морфологические изменения периферических не-
рвов находят свое отражение в результатах нейрофизио-
логических исследований, которые отличаются значи-
тельным многообразием. При ЭМГ-исследовании у детей 
с ХВДП определяются все признаки демиелинизирую-
щей полиневропатии с неравномерным поражением 
разных нервов и даже с неодинаковым страданием одно-
именных нервов правой и левой конечности. Демиели-
низирующий паттерн при ХВДП включает [10, 16, 24]:
• увеличение дистальной латентности М-ответа 
и латентности сенсорного ответа нерва;
• значительное снижение СРВ по двигательным 
и чувствительным волокнам периферических нервов;
• изменение формы М-ответа с появлением по-
лифазных и/или псевдополифазных ответов;
• значительное увеличение длительности М-ответа 
за счет повышения дисперсии проведения импульса по 
двигательным волокнам разного диаметра, что особенно 
ярко проявляется для ответов на стимуляцию прокси-
мальных точек периферического нерва;
• наличие блока проведения импульса, оценивае-
мого по падению амплитуды и площади М-ответа 
в проксимальной точке стимуляции по отношению 
к дистальной;
• выраженные отличия показателей М-ответов 
и степени снижения СРВ на разных нервах или на 
разных участках одного нерва;
• выраженное увеличение латентности F-волн или 
их отсутствие в результате блока проведения на прок-
симальном отрезке или корешке нерва.
При анализе ЦСЖ у детей с ХВДП обычно выявля-
ется белково-клеточная диссоциация, которая опреде-
ляется увеличением концентрации белка более чем 35 мг/
дл и наличием числа лейкоцитов менее 10 в 1 мм3. В не-
скольких наблюдениях у детей с ХВДП средний уровень 
белка в ЦСЖ находился в пределах 194−197 мг/дл [14, 
18, 21]. Однако не все дети с ХВДП имеют повышение 
уровня белка в ЦСЖ и наличие белково-клеточной дис-
социации не является специфичным ни для ХВДП, ни 
для синдрома ОВДП [16]. В прослеженных нами случа-
ях (3 из 5) также было выявлено повышение уровня 
белка в ЦСЖ и наличие белково-клеточной диссоциации. 
Если в анализе имеется значительный плеоцитоз, то 
диагноз ХВДП вызывает сомнения и необходимо рас-
сматривать другие причины заболевания.
При проведении МРТ спинного мозга у детей 
с ХВДП может быть обнаружен отек (утолщение) 
спинномозговых корешков [25]. Такое изменение раз-
мера спинномозговых корешков, вероятно, связано 
с нарушением проницаемости гематоэнцефалическо-
го барьера вследствие воспалительного процесса, что 
дополнительно сопровождается накоплением контра-
ста [16, 18].
У взрослых пациентов с ХВДП для диагностики 
может иметь значение определение сывороточных 
аутоантител (например, антиганглиозидных антител, 
антител к основному белку миелина и др.), однако для 
детей имеются только отдельные публикации по дан-
ной проблеме [5] и этот тест пока не стал рутинной 
процедурой [15].
В случае медленно прогрессирующего течения 
ХВДП, жалобы ребенка на утомляемость, появление 
неспецифичных симптомов в виде нарушения походки, 
дистальной слабости с наличием умеренных сенсорных 
нарушений в первую очередь настораживает в плане на-
следственной патологии. Семейный анамнез с осмотром 
ближайших родственников часто позволяет избежать 
ошибки и назначения преднизолона пациенту с наслед-
ственной патологией [17]. Дифференциальный диагноз 
ХВДП у детей проводится с наследственными формами 
моторно-сенсорной полинейропатии типа 1А, 1В, Х, 
обусловленными мутациями в генах РМР22, Р0 и кон-
нексине-32. В случаях подозрения на наличие у под-
ростка наследственной нейропатии с предрасположен-
ностью к параличам от сдавления обнаруживается 
мутация в гене РМР22, кодирующем синтез перифери-
ческого миелина, что объясняет эпизоды внезапно 
 возникающей слабости (обычно в зоне иннервации 
1–2 нервов), ошибочно рассматриваемые как ХВДП. 
В примере 2 сразу было проведено генетическое иссле-
дование, исключившее наследственную патологию, хо-
тя быстрота развития симптомов и их симмет ричность 
однозначных оснований для проведения 
ДНК-исследований не давало. При дифференциальном 
диагнозе с другим наследственным прогрессирующим 
заболеванием, проявляющимся мышечной слабо-
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стью, — спинальной амиотрофией — не следует пола-
гаться только на результаты исследований мышц иголь-
чатыми электродами, которые на определенной стадии 
болезни бывает сложно отличить от изменений при 
ХВДП, особенно в случаях протекающих более года. 
Следует обязательно провести стимуляционное иссле-
дование периферических нервов. Дифференциально-
диагностическим критерием является изменение СРВ: 
значительное снижения СРВ характерно для ХВДП, 
нормальные показатели — для спинальной амиотрофии. 
Важным аргументом в пользу ХВДП является повыше-
ние белка в ЦСЖ (норма < 35 мг/дл), не характерное для 
спинальной амиотрофии.
Основными клиническими признаками, отличаю-
щими ХВДП от наследственных заболеваний, являются 
ремиттирующий характер течения болезни с ремиссией, 
непосредственно связанной с терапией, если таковая 
проводилась. Такая особенность течения заболевания 
говорит о необходимости повторного осмотра ребенка 
в динамике, иногда с проведением повторных ЭНМГ-
исследований, тем более что ряд авторов подчеркивают 
возможность существования субклинических форм 
ХВДП [10].
Наблюдение за развитием острых и хронических 
воспалительных демиелинизирующих поражений пери-
ферических нервов привело к смене представлений 
о том, что считать периодом хронизации. Сегодня ухуд-
шение состояния пациента в течение 2 мес и более счи-
тается достаточным для того, чтобы отнести процесс 
к категории хронических [8, 26, 27]. Этот критерий край-
не важен при дифференциальной диагностике ОВДП 
и ХВДП с острым началом. Так, для ОВДП характерно 
быстрое нарастание симптоматики, но при этом течение 
болезни чаще монофазное и имеет относительно благо-
приятный прогноз. В то время как при ХВДП, чаще 
всего по истечении 4−6 нед наблюдения, не отмечается 
характерного самоограничения прогресса болезни, или 
при наличии улучшения наблюдаются колебания и ухуд-
шение состояния [6, 8, 12]. При необходимости пере-
смотра диагноза ОВДП на ХВДП определенную помощь 
может оказать исследование мышц проксимальных 
и дистальных отделов рук и ног игольчатыми электро-
дами: регистрация денервационной активности в боль-
шей степени характерна для хронического, а не острого 
процесса [28, 29]. В особо спорных случаях рекомендо-
вано проведение биопсии нерва с обнаружением типич-
ных признаков воспаления и демиелинизации нервных 
волокон. Выявление в биоптате амилоидных скоплений, 
признаков васкулита и накопления атипичного мате-
риала в Шванновских клетках — все это требуют исклю-
чения ХВДП и проведения дальнейшего диагностиче-
ского поиска.
При проведении дифференциального диагноза 
ХВДП у детей обязательными критериями исключе-
ния являются деформация кистей и стоп, наличие 
ретинита, пигментных пятен, ихтиоза, прием токси-
ческих лекарственных препаратов в анамнезе или воз-
можный контакт с токсинами, способными вызвать 
полинейропатию. К результатам лабораторных иссле-
дований, исключающих ХВДП, относятся низкий 
уровень холестерина (при условии назначения взрос-
лым и детям статинов), обнаружение избытка порфо-
билиногена в моче, повышение содержания общих 
порфиринов и их предшественников в моче и кале, 
снижение содержания витамина В
12
 и обнаружение 
следов тяжелых металлов.
Лечение
Патогенетическое лечение ХВДП у детей рекомен-
дуется начинать как можно раньше, т. е. как только 
диагноз поставлен или имеются подозрения на нали-
чие ХВДП при отсутствии иных диагностических со-
ображений. В свете аутоиммунной природы заболева-
ния терапевтическими мероприятиями первой линии 
считается внутривенная иммунотерапия с применени-
ем стандартного иммуноглобулина с содержанием IgG 
> 95 % (ВВИГ), назначение больших доз кортикосте-
роидов (преднизолон, метипред) или проведение ПФ. 
На 2-ю линию выходит назначение других иммуносу-
прессоров — циклоспорина, азатиоприна, метатрек-
сата и др. ХВДП является редким заболеванием, что 
определяет отсутствие сведений по проведению срав-
нительных плацебоконтролируемых рандомизирован-
ных исследований эффективности известных способов 
терапии у детей. В этой связи рекомендации по лече-
нию ХВДП у взрослых приняты и для детей. В рандо-
мизированных контролируемых исследованиях по-
казана эффективность каждого из 3 видов терапии 1-й 
линии [30−32]. Сравнительный анализ эффективности 
терапии первой линии не выявил существенных раз-
личий между ними [14, 33, 34].
При рассмотрении выбора лечения ХВДП оказалось, 
что до 2000 г. преимущественно применялись кортико-
стероиды (преднизон, преднизолон) и ПФ. Использова-
лись следующие схемы лечения: 2 мг/кг/сут в течение 
4−6 нед, с последующим снижением дозы в течение 
4−6 нед или 1 мг/кг/сут в течение 4−6 нед с последующим 
постепенным снижением в течение 3–6 мес, возможно 
до полной отмены [6]. Быстрое снижение дозы КС при-
водит, как правило, к быстрому обострению симптомов. 
Рекомендованная скорость снижения преднизолона — 
5 мг каждые 2 нед. Описана схема лечения с приемом 
перорального преднизолона в дозе 2 мг/кг/сут в течение 
3−8 дней каждые 4 нед [21]. Ряд авторов использовали 
схему приема преднизолона однократно через день в до-
зе 2 мг/кг [19]. Заслуживает внимания уникальный слу-
чай эффективного лечения преднизолоном новорожден-
ного с доказанной ХВДП по ежедневной схеме в дозе 
0,1−0,5 мг/кг [20].
Обычно на фоне КСТ отмечается улучшение со-
стояния в течение первого месяца терапии, но при 
этом в 30−40 % случаев развивается обострение на 
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фоне отмены препаратов [6, 15]. В этих случаях обыч-
но рекомендуется вернуться к исходной дозе на пери-
од 4 нед с последующим снижением по той же схеме. 
Некоторые авторы рекомендуют перед началом перо-
рального приема преднизолона проводить краткий 
курс пульс-терапии метилпреднизолоном по 15−20 мг/
кг/сут в течение 3 дней [13, 35, 36]. Данная схема лече-
ния требует подтверждения при проведении контро-
лируемых исследований.
Основными побочными эффектами КСТ у детей 
в первую очередь являются задержка роста и остеопо-
роз, а также прибавка в массе тела, акне, в редких 
случаях гипертензия, гипергликемия, стероидная ми-
опатия и даже катаракта [14].
ПФ является инвазивным и требующим относи-
тельно длительного времени методом лечения, при 
котором возможны нежелательные осложнения, и по-
этому его не рекомендуется использовать у детей 
с ХВДП, если нет жизненных показаний. Положитель-
ный кратковременный эффект отмечен в 50−100 % 
случаев [8, 21, 27, 32, 37]. Для детей описаны следую-
щие схемы ПФ: 3 процедуры 1 раз в неделю [27, 37], 
курс из 5 сеансов с интервалами в 10−14 дней. Эффект 
терапии продолжается в среднем 7−14 дней. Прово-
дятся повторные процедуры ПФ с интервалом 2−4 нед 
в течение 1 года [8, 27]; возможно проведение курса 
ПФ по схеме через день в комбинации с последующим 
введением ВВИГ [33]. У пациентов, не отвечающих на 
терапию иммуносупрессорами или ВВИГ, иногда уда-
ется преодолеть резистентность после курса ПФ [34].
Терапия ВВИГ. В большинстве публикаций после 
2000 г. отдается предпочтение терапии ВВИГ [8, 27, 33], 
которая обычно хорошо переносится детьми, приводит 
к улучшению в 50−88 % случаев и эффект которой со-
храняется от 2 до 12 нед. Терапия ВВИГ относится к ин-
вазивным методам лечения и у детей чаще всего тре-
бует госпитализации. Стандартной считается доза 
0,4 г/кг/сут, вводимая ежедневно в течение 5 дней (как 
в наших примерах 1 и 2 с использованием интратекта, 
с суммарной курсовой дозой 2 г/кг). В последующем 
рекомендуется повторное введение ВВИГ каждые 
3−4 нед в течение 6 мес [14, 17, 19, 30, 37−39]. Не обяза-
тельно разделение общей курсовой дозы на 5 дней. 
Имеются сообщения о безопасном введении ВВИГ 
в суммарной дозе 2 г/кг за 2 [17, 40] или 3 дня [34]. Также 
предложена схема введения ВВИГ 0,4 г/кг через день 
в комбинации с предварительным курсом ПФ, схема: по 
0,8 г/кг в неделю [41] или по 0,4 г/кг 1 раз в месяц 
[19, 37]. Следует отметить, что в случаях достижения по-
ложительного эффекта возможно снижение дозы ВВИГ 
до 1 г/кг при повторных введениях с интервалами 
в 1 мес. Терапия ХВДП с применением ВВИГ может 
продолжаться несколько месяцев или даже лет [1, 3, 14, 
17, 21, 30, 42], но при этом интервалы введения препа-
ратов ВВИГ могут варьировать в зависимости от харак-
тера течения заболевания и состояния больного. Паци-
енты могут отмечать колебания состояния в свободный 
от лечения период.
Побочными эффектами внутривенной иммунотера-
пии, также как и у взрослых, является головная боль, 
тошнота, подъем температуры во время инфузии. Сни-
жение скорости инфузии препарата, как правило, по-
зволяет уменьшить или нивелировать эти симптомы. 
С целью профилактики перед началом инфузии может 
быть назначен внутривенно парацетамол и реополиглю-
кин (или инфукол). Тромбоэмболии, отмечающиеся 
у взрослых, у детей встречаются крайне редко [31, 42]. 
У детей с ХВДП при своевременной терапии КС или 
ВВИГ в 80−100 % случаях отмечается положительный 
эффект разной степени, вплоть до полного восстанов-
ления, в ряде случаев наблюдается уже в течение недели 
от момента начала лечения [14, 17, 21, 40]. Необходимо 
отметить, что имеются сообщения о спонтанной ремис-
сии ХВДП [3, 43], что наблюдалось и нами (пример 2). 
Сегодня нет принятых рекомендаций по выбору вида 
лечения, дозам и интервалам по введению препаратов, 
используемых при ХВДП как у детей, так и у взрослых. 
Выбор лечения зависит исключительно от индивидуаль-
ных особенностей пациента и опыта врача.
Терапия 2-й линии обычно проводится в тех случаях, 
когда терапия 1-й линии оказывается неэффективной 
или требуется снижение дозы преднизолона по тем или 
иным причинам, а также если нет возможности введения 
ВВИГ. Сегодня среди иммуносупрессоров 2-й линии 
терапии ХВДП у взрослых используются азатиоприн, 
циклофосфамид, циклоспорин А, микофенолата мо-
фетил, метотрексат, такролимус, интерферон альфа 
и бета-1а, ритуксимаб, флемтузумаб [44−46]. Детям из 
перечисленных препаратов в основном назначаются 
азатиоприн, циклоспорин А и метотрексат. Доза азатио-
прина обычно колеблется от 1 [10] до 2−3 мг/кг/сут 
[14, 15]. Обычно азатиоприн назначают в начальной до-
зе 1 мг/кг в 1 или 2 приема с последующим увеличением 
дозы на 0,5 мг/кг каждые 4 нед до достижения макси-
мальной дозы в 2,5 мг/кг/сут. Продолжительность при-
ема — до 3 лет и более [3, 12, 23, 34, 37], максимальная 
безопасная продолжительность приема, описанная в ли-
тературе, — до 12 лет [46]. Побочные эффекты азатио-
прина связаны с лейкопенией, тошнотой и рвотой, ток-
сическим гепатитом и панкреатитом, требующими 
постоянного мониторинга лабораторных показателей. 
Родители девочек должны быть информированы о воз-
можном тератогенном эффекте длительного приема 
азатиоприна, а также все должны предупреждаться об 
ассоциации данного вида терапии с малигнизацией [12]. 
При этом следует учесть, что в ретроспективном когорт-
ном исследовании у взрослых не выявлено достоверной 
эффективности комбинированного лечения ХВДП КС 
и азатиоприном [10]. Малая продолжительность наблю-
дения (всего 9 мес) не позволяет однозначно утверждать, 
что комбинированная терапия не имеет должного эф-
фекта, хотя бы потому, что реакция организма на приме 
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азатиоприна формируется поздно (не ранее 6 мес от на-
чала терапии). Значительно реже в терапии ХВДП ис-
пользуется циклоспорин А с целевой терапевтической 
концентрацией в крови 150 нг/мл, чаще всего в комби-
нации с ВВИГ и кортикостероидами. Прочие известные 
иммуносупрессоры использовались несистемно и, как 
правило, в комбинации с ВВИГ.
Заключение
Анализ представленных в нашем наблюдении 
5 случаев ХВДП у детей позволил выявить следующие 
неточности ведения пациентов.
• На этапе диагностики в 2 случаях не проводился 
анализ ЦСЖ, который является поддерживающим 
критерием ХВДП. При наличии слабости мышц прок-
симальных и дистальных отделов необходимо немед-
ленное ЭМГ-тестирование периферических нервов 
и мышц.
• На этапе назначения терапии согласно между-
народным рекомендациям ВВИГ и КСТ не отличают-
ся по эффективности и выбор конкретного вида лече-
ния зависит от предполагаемых осложнений и опыта 
врача, а в России — от финансовых возможностей. 
Во всех рассмотренных случаях предпочтение отдава-
лось КС, при этом не соблюдались стандартные реко-
мендации по адекватной дозе препарата, продолжи-
тельности приема и длительности периода отмены. 
Так, начальные дозы КС в большинстве случаев были 
ниже рекомендуемых 1,0−2,0 мг/кг массы тела ребен-
ка. Во всех случаях по достижении эффекта решение 
о снижении дозы, переход на поддерживающую дозу 
или отмена препарата осуществлялись слишком бы-
стро. Следует помнить, что при лечении ХВДП с по-
мощью КС оценка ответа на лечение должна прово-
диться не ранее чем через 12 нед от начала приема 
препарата в стартовой (максимальной) дозе. Снижение 
дозы до поддерживающей, а также продолжительность 
применения КС в малой дозе иногда занимает месяцы 
и даже годы. Дексаметазон не следует рекомендовать 
в терапии ХВДП у детей, поскольку он не упоминает-
ся ни в одном из обзоров по лечению ХВДП в детском 
возрасте. Назначение короткого курса КС с быстрой 
и полной отменой преднизолона при ХВДП может 
способствовать более частым обострениям.
• В случае применения ВВИГ необходимо пом-
нить, что данное патогенетическое высокоэффек-
тивное средство терапии, обладая несомненно мень-
шими побочными эффектами, чем КС, также 
следует исходно назначать в адекватных дозах (2 г/кг 
на курс), что и было сделано в описанных нами слу-
чаях. Однако лечение ВВИГ проводится многократ-
но, при этом интервалы между последующими 
курсами и дозы препарата подбираются индивиду-
ально, но первые 2−3 раза разрыв между курсами не 
должен превышать 6 нед. При формировании стой-
кого эффекта интервал между введениями может 
индивидуально увеличиваться, а доза ВВИГ умень-
шаться на 50 % и даже больше. Использование ВВИГ 
не исключает комбинированной терапии с КС, что 
особенно актуально при тяжелом течении ХВДП 
с частыми обострениями.
• Недостаточная эффективность ВВИГ, КС или 
комбинации ВВИГ + КС, развитие побочных эффектов 
КС (синдром Кушинга, диабет и др.) требуют своевре-
менного назначения препаратов 2-й линии, что не было 
сделано ни в одном из представленных случаев.
Необходимо еще раз отметить, что диагностика 
и лечение детей с ХВДП представляют собой сложную 
задачу. Для минимизации ошибок в диагностике и ле-
чении этой группы пациентов необходимо соблюдение 
международных требований диагностики и стандартов 
лечения [10−12].
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